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MULTIPLE CALCIUM OXALATE STONE FORMATION 
IN A PATIENT WITH GLYCOGEN STORAGE DISEASE 
  TYPE I (VON GIERKE'S DISEASE) AND RENAL 
  TUBULAR ACIDOSIS TYPE  I: A CASE REPORT
Akihiro Kanematsu, Takehiko Segawa and Yoshiyuki Kakehi
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Hideo Takeuchi
From the Department of Urology, Faculty of Medicine, Kyoto University
   A case of multiple urinary stones in a patient with glycogen storage disease type 1  (GSD-1) is 
reported. 
   In spite of the presence of hyperuricemia, these stones did not consist of uric acid, but mainly 
of calcium oxalate. Laboratory studies revealed distal renal tubular acidosis and hypocitraturia, 
but no significant abnormality in calcium metabolism. 
   We discussed the mechanism of calciumstone formation in our case, and its prophylactic treat-
ment by oral administration of citrate compound. 
                                                (Acta Urol. Jpn. 39: 645-648, 1993) 
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ず れ も修 酸Ca主 体 で あ った.
初診 時 血 液 生 化学;尿 酸14.4mg/dl,血糖55mg/
dl,GOTI981U/dl,GPT1251u/d1,γGTP221
1U/d1,総コ レス テ ロール276mg/dlトリグ リセ ライ
ド1,105mg/dl遊離脂 肪 酸1,366mg/dl,BUN26
mg/dl,クレア チ ニン1.2mg,PTH-C末 端1.8ng/
m1(正 常 値1,3ng以 下),カ ル シ トニ ン48pg/mI
(正常 値75,5±22.3),乳酸lI2.2mg/dl,NaI37mEq
/dl,K4.OmEq/dl,Cl110mEq/dl,Ca9.8mg/dl,

















が必要 と考えられた.こ のため当院内科にて重 曹3.O
g/day投与されていたところを,ク エソ酸製剤(商品
名Uralyt⑪)6.Og/dayに変更 し,以後15.Og/dayま





Uralyte服用前 一 日6g服 用 中 一 日15g服 用 中








早 朝 尿pH(1週 間 計 測)


















































糖 原病1型(vonGierke病)は 解 糖 系 酵 素 の 一 つ
であ るg正ycogen-6-phosphataseの先 天 欠 損 に よ り,
グ リコ ーゲ ンの蓄積 を きたす 常 染 色 体 劣性 遺 伝 疾 患 で
あ る.グ リコー ゲ ソ蓄 積 に ともな う肝 腫 大,グ ル コ ー
ス産 生 障 害 に よ る低 血 糖発 作,代 謝 異 常 に ともな う高
脂血 症,乳 酸 ア シ ドー シス お よび 高 尿 酸血 症 を合 併 す
る(Fig.2).とくに 高 尿 酸血 症 の た め に,本 症 は 代 謝
性尿 酸 結 石 の原 因疾 患 の 一 つ に数 え られ る3)
糖 原 病1型 に おけ る尿路 結 石 の合 併 頻 度 は,Miller
ら4)によれ ぽ25例pP5例(20%),Chenら5)によれ ば
38例中4例(10%)で あ り,長 期 生 存 例 とな るほ ど頻
度 は高 くな る と され る,
本 例 の よ うな修 酸 カ ル シ ウ ム主 体 の結 石 は,文 献 的
に は本 例 以 外 に はChenら5)に よ り1例 が 報 告 され て
いる のみ で あ る が,そ の理 由 は不 明 とされ て い る,
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